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RESUMEN

Objetivo: Describir las caracteristicas clinico-epidemioldgicas de los pacientes
diagnosticados con retinoblastoma.

Métodos: Se realiz6 un estudio observacional, longitudinal y prospectivo, en el
servicio de Oftalmologia Pediatrica del Hospital Infantil Sur Dr. Antonio Maria
Béguez Cesar, de la provincia Santiago de Cuba, durante el periodo comprendido
entre enero de 2000 a junio de 2020. La muestra la conformaron 26 pacientes (para
un total de 34 ojos) con diagnéstico de retinoblastoma.

Resultados: Las nifias fueron el 61,5 % y predominaron los pacientes menores de
12 meses de edad al momento del diagndstico. En el 42,3 %, existié antecedentes

de retinoblastoma en un familiar, lo cual significo el 7,7 % de los pacientes y fue la
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madre el familiar con mayor frecuencia. La forma clinica mas frecuente de
presentacion fue la leucocoria aislada (53,8 %) y predominaron los casos con
presentacion unilateral (69,3 %).

Conclusiones: Es crucial aumentar la conciencia publica sobre los pacientes con
retinoblastoma, mejorar el acceso a la atencién oftalmolégica y promover politicas
de salud especificas, es vital para mantener un diagnéstico precoz y oportuno.

Palabras clave: retinoblastoma; leucocoria; tumor; neoplasia.

ABSTRACT

Objective: To describe the clinical-epidemiological characteristics of patients
diagnosed with retinoblastoma.

Methods: An observational, longitudinal and prospective study was carried out in
the Pediatric Ophthalmology Service of the South Children's Hospital Dr. Antonio
Maria Béguez Cesar, in Santiago de Cuba province, during the period from January
2000 to June 2020. The sample consisted of 26 patients (for a total of 34 eyes) with
a diagnosis of retinoblastoma.

Results: Girls accounted for 61.5 % and patients younger than 12 months of age at
the time of diagnosis predominated. In 42.3 %, there was a history of retinoblastoma
in a family member, which meant 7.7 % of the patients, and the mother was the most
frequent relative. The most frequent clinical form of presentation was isolated
leukocoria (53.8 %) and cases with unilateral presentation predominated (69.3 %).
Conclusions: Increasing public awareness of retinoblastoma patients, improving
access to ophthalmologic care and promoting specific health policies is crucial to
maintain early and timely diagnosis.
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Introduccion

El retinoblastoma (RB) es una neoplasia maligna de las células primitivas de la
retina sensorial, que tipicamente se presenta en la primera infancia de la vida del
nifio.(V En el siglo xix Wardrop describié por primera vez el retinoblastoma y propuso
la enucleacion precoz como tratamiento. Langenbech Robin y Nystin concluyeron
que el origen del tumor estaba en la retina, lo que luego se confirmd con un
microscopio en 1836.("

Virchow en 1864 sugirio el origen glial del tumor y lo denominé glioma de la retina.
En 1897, Wintersteiner propuso el término de neuroepitelioma debido a la presencia
de rosetas. Pero no es hasta en el afio 1926, cuando la Sociedad Americana de
Oftalmologia acepté oficialmente el término retinoblastoma.(!'. Es el tumor
intraocular maligno mas frecuente en nifios, representa aproximadamente el 4 % de
todos los canceres en edad pediatrica. No presenta preferencia alguna por sexo,
etnia o alguno de los 0jos.(?)

Su incidencia oscila entre 1 x 14 000 y 1 x 34 000 nacidos vivos por afo. En el
mundo, alrededor de 3000 a 5000 pacientes con retinoblastoma se diagnostican
cada afio. La India es el pais con méas casos.® Los registros nacionales estadisticos
de Nueva Zelandia, Suecia y Australia muestran una incidenciade 1 x 17 000 a 1 x
18 000 nacidos vivos.® en Bulgaria de 3,4 x 1 000 000, en Mali 4 2,5 x 1 000 000 y
Gran Bretafia afecta a 1 x 20 000 nifios.(50)

Un 5 % de los pacientes con mutaciones en la linea germinal tienen riesgo de
desarrollar retinoblastoma trilateral, presentacién extraocular méas frecuente.(’8) Se
caracteriza por tener las mismas implicaciones clinicas de la neoplasia bilateral,
asociada con un tumor intracraneal del neuroectodermo primitivo en la glandula
pineal o regiones supraselar y paraselar.®10

Aunque este cancer se puede observar en el recién nacido, lo usual es que se
presente alrededor de los dos afios.('") Puede ser parte del sindrome de delecién 13
g, el cual se caracteriza por peso y talla bajos, discapacidad intelectual,

microcefalia, dismorfias faciales, alteraciones gastrointestinales y en
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extremidades.(12'3) Puede originarse en cualquiera de las capas de la retina al ser
un tumor de origen neuroectodérmico y en su desarrollo presenta los siguientes

patrones de crecimiento:(14)

— Retinoblastoma intrarretiniano. Limitado a la retina, es una lesion blanca y
homogénea en forma de cupula que se vuelve irregular, a menudo con focos
de calcificacion.®

— Retinoblastoma endofitico. Crece hacia el interior del globo ocular, hacia la
cavidad vitrea. Toma forma de coliflor de color blanco algodonoso, con
neovascularizacién importante que lo atraviesa, con hemorragias y
exudados en su superficie. Puede producir siembras en el gel vitreo.('®

— Retinoblastoma exofitico. Crece hacia el espacio subretiniano y por lo tanto
va a originar un desprendimiento de retina. Su color es grisaceo.("

— Retinoblastoma mixto. Combinan los patrones endofitico y exofitico.(")

— Retinoblastoma infiltrativo difuso. Produce un engrosamiento difuso de la
retina, sin llegar a observarse una masa tumoral como tal. Suele presentarse
como sindrome de ojo rojo, con pseudohipopidn, nédulos en la superficie del
iris, en la camara anterior o en el endotelio, similar a los precipitados

queréticos. Puede también manifestarse como un hifema.("

El objetivo del estudio fue describir las caracteristicas clinico-epidemiolégica de los

pacientes diagnosticados con retinoblastoma.

Métodos

Se realizé un estudio observacional, longitudinal y retrospectivo, en el servicio de
Oftalmologia Pediatrica del Hospital Infantil Sur Dr. Antonio Maria Béguez Cesar, de
la provincia Santiago de Cuba, durante el periodo comprendido entre enero del 2000
a junio de 2020.
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La muestra estuvo conformada por 26 pacientes (para un total de 34 ojos) que
fueron diagnosticados con retinoblastoma en el Hospital Infantil Sur Dr. Antonio
Maria Béguez Cesar.

Se estudiaron las siguientes variables: edad, sexo, procedencia, antecedentes
patolégicos familiares de retinoblastoma, formas clinicas de presentacién
(leucocoria, estrabismo, leucocoria y estrabismo, inflamacién ocular).

La recopilacién de informacion se inicié desde el momento en que se planifico la
investigacion. Se realizé una busqueda exhaustiva de la literatura médica
disponible en la biblioteca del Hospital Infantil Sur Dr. Antonio Maria Béguez Cesar
y la biblioteca del Centro Provincial de Informacion de Ciencias Médicas, libros de
textos, revistas, publicaciones en Infomed, Medired y bases de datos PubMed,
Lilacs, EBSCO, Hinari y SciELO.

Se revisaron las historias clinicas de los pacientes diagnosticados con
retinoblastoma del servicio de Oftalmologia Pediatrica del Hospital Infantil Sur Dr.
Antonio Maria Béguez Cesar, asi como los informes de los estudios realizados en
los servicios de imagenologia, anatomia patolégica y oncologia.

La valoracion del paciente con sospecha de retinoblastoma incluyé anamnesis y
una exploracion clinica exhaustiva. El examen ocular en la historia clinica incluy6é
tanto el ojo dafiado como el ojo contralateral. Biomicroscopia del segmento anterior
con la [|ampara de hendidura con iluminacion difusa o directa, en dependencia de la
estructura examinada. La simetria entre ambos globos oculares; los rebordes
O0seos de las paredes orbitarias en busqueda de deformidades, depresiones y
lesiones infiltrativas; los parpados y las vias lagrimales, la conjuntiva bulbar, tarsal
y el fondo de saco inferior y superior, para descartar la presencia de quemosis,
secreciones oculares, asi como la afectacién de las inserciones de la musculatura
extraocular. el estado y amplitud de la camara anterior, el humor acuoso, la
existencia de lesiones o neovascularizaciones del iris, la presencia de signos
inflamatorios (células y flare en humor acuoso o en vitreo anterior), hifema,
hipopién, masas cristalinianas, y otras lesiones como opacidades parciales o

totales, ectopia lenticular.
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Se realiz6 examen del fondo de ojo con lente de 20 dioptrias, bajo midriasis
mediante biomicroscopia del segmento posterior con oftalmoscopia binocular
indirecta sin y con depresion escleral. Lo cual posibilitd evaluar las caracteristicas
del tumor, asi como la existencia de hemorragias, membranas, bandas
inflamatorias y siembras vitreas, edema retinal, engrosamiento coroideo,
desprendimiento de retina y de coroides.

Se revisaron los estudios imagenologicos como ultrasonido ocular, tomografia
axial computarizada y resonancia magnética nuclear de craneo y érbitas reflejados
en la historia clinica. Todo esto permitié la clasificacion internacional de la
retinoblastoma intraocular lo que permitié cumplir con la terapéutica establecida
para cada paciente. Se les explic6 a los familiares sobre los riesgos,
complicaciones y prondstico visual ante cada proceder, invasivo o no, realizado a
los pacientes.

El proceso de recoleccién de datos se sometié a varias formas de control de
calidad. Se tuvo en cuenta en todo momento los principios éticos de respeto a las
personas, beneficencia, no maleficencia, justicia y autonomia. Para el analisis
estadistico se empled el paquete estadistico SPSS para Windows, version 21. Las
variables cualitativas se describieron estadisticamente mediante frecuencias
absolutas y relativas, mientras que para el analisis de las variables cuantitativas se
utilizé la media y la desviacidon estandar (DE). Las variables se procesaron y se
utilizé asociada a prueba binomial para la comparacion de medias y la prueba de la

ji de Pearson con un valor significativo de p < 0,05.

Resultados

Predominaron los pacientes menores de 12 meses de edad al momento del
diagnoéstico (42,3 %). La media de edad fue de 22,8 meses. La edad minima fue de
dos meses y la maxima de 108 meses. Prevaleci6 el sexo femenino (61,5 %)
(tabla 1).
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Tabla 1 - Estadigrafos descriptivos de los pacientes con retinoblastoma segun sexo y

edad al diagnostico

Sexo
Total

Grupo de edades (meses) Femenino Masculino
No. % No. % No. %

0-12 7 26,9 4 154 | 11 42,3
13-24 3 11,6 3 11,6 6 23,2
25-36 5 19,3 2 7,6 7 26,9
237 1 38 1 38 2 7,6

Total 16 | 616 | 10 | 384 | 26 100

Xedad = 22,8 meses Min edad= 2 Meses M&x. edaa= 108 meses.

En la poblacion estudiada dos pacientes presentaron antecedentes de
retinoblastoma en un familiar (7,7 % ), la madre fue el antecedente mas encontrado,
y 92,3 % no los tenian. La relacién entre el antecedente patologico familiar de
retinoblastoma y la apariciéon en su descendencia, no representé un valor
significativo en el estudio. El 53,8 % (14) los pacientes procedian de zonas urbanas,
lo que se corresponde con el grado de urbanidad de la provincia, y el 46,2 % (12) de
zonas rurales.

La forma clinica mas frecuente de presentacion fue la leucocoria aislada (53,8 %)

con un predominio en los menores de 12 meses de edad (tabla 2).

Tabla 2- Estadigrafos descriptivos de los pacientes con retinoblastoma segun formas

clinicas de presentacion y edad al diagndstico

Formas clinicas de presentacion

Grupo de edades . . Leucocoria + Inflamacién Total
(meses) Leucocoria | Estrabismo estrabismo ocular
No. % No. % No. % No. % No. %

0-12 8 72,7 0 0 3 27,3 0 11 42,3
13-24 2 33,3 0 0 4 66,7 0 0 6 23,1
25-36 4 57,1 1 14,3 2 28,6 0 26,9
=37 0 0 1 50 0 0 1 50 2 77
Total 14 53,8 2 7,7 9 34,6 1 3,8 26 100
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Predominaron los pacientes con presentacion unilateral (69,3 %) (tabla 3). En
cambio, de los ocho pacientes con presentacion bilateral del tumor, cinco se

diagnosticaron en los primeros 12 meses de vida,

Tabla 3- Pacientes con retinoblastoma segun edad al diagnéstico y lateralidad.

Lateralidad
Grupo de edades (meses) Bilateral Unilateral Total
No. % No. % No. %

0-12 5 19,2 6 231 11 42,3
13-24 2 7,7 4 154 6 231
25-36 1 3,8 6 23,1 7 26,9
=7 0 0 2 7.7 2 7,7
Total 8 30,7 18 69,3 26 100

Discusion

La frecuencia del tumor en el sexo femenino, en este estudio, fue significativa y
segun el Anuario Estadistico de Salud de Cuba, en el 2019 la poblacion menor de 20
afios en Santiago de Cuba era mayormente del sexo masculino.('5%) No obstante,
Del Pino( confirma que no existe predominio alguno de acuerdo al sexo de los
pacientes para esta enfermedad. En cuanto a la edad del diagndstico se observé
una marcada diferencia dada por el grado de desarrollo econémico y de acceso a
los servicios médicos y oftalmoldgicos del enfermo. Los anteriores resultados se
corresponden con lo encontrado por Del Pino,(") en Madrid, quien reporta una edad
media al momento del diagnostico de 22,58 meses en sus pacientes. La edad
minima fue de dos meses y la edad maxima de 85 meses. Ademas, el 57,6 % de la
serie estudiada correspondié a pacientes del sexo femenino.

En cambio, en la investigacion realizada en el University of Calabar Teaching
Hospital, en Nigeria, por Duke y otros,(') entre los afios 2006 al 2012, en cual se
estudiaron 28 pacientes con retinoblastoma, la edad media de presentacion fue de
38,68 meses, y el 53,6 %, eran varones. Estos resultados no coinciden con nuestra

investigacion. Sin embargo, Ker y Omobolanle(®) informan que los pacientes de su
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estudio presentaron un rango de edad entre los dos y 48 meses, y que el 58 % eran
del sexo femenino.

En un estudio retrospectivo de cohorte de 17 afios, Salviat y otros ('9) trataron a 1404
pacientes con RB, de ellos 734 (52,3 %) eran del sexo femenino y la edad predominio
fue de 21,2 meses. Similares resultados obtuvieron Oza (29 quien reporta que de los
25 pacientes estudiados el 52 % eran del sexo femenino. Al igual que en esta
investigacion. Pero, por lo contrario, Ossandén,?V) tras analizar una serie de siete
casos de pacientes con retinoblastoma, obtuvo que cuatro eran varones y la
mediana de edad del diagndstico fue de 21 meses.

La edad y el sexo se comportaron de forma indistinta en otros estudios como el de
Selistre y otros,?? de los 140 pacientes con RB estudiados durante 25 afios, la edad
media fue de 23,5 meses y el 35,7 % de los enfermos fueron diagnosticados durante
el primer afio de vida. Mehyar y otros(?® obtuvieron como resultados que el 64 % de
sus casos eran masculinos, con una edad media al momento del diagndstico de
seis meses, con rangos comprendidos entre uno semana y 24 meses de edad.
Fernandez y otros@® estudiaron un total de 166 pacientes con retinoblastoma
bilateral, el 42,77 % eran nifas y el 2,5 % de los enfermos fueron diagnosticados en
el periodo neonatal, con un rango de edad entre un mes y 108 meses.

En otros estudios el diagndstico es mas tardio, el 90 % de los pacientes con RB se
diagnosticaron antes de los cinco afios de edad. Solo se han reportado una veintena
de casos en adultos con edades entre 20 y 74 afios.(® Masoomian y otros®>
destacan en sus resultados, después de comparar a 100 pacientes con RB,
divididos en tres grupos de edades: de cuatro a seis afos, de seis a ocho afios y
mayores de ocho afnos, significativa diferencia en la distribucién del sexo femenino
al representar el 58 %, 30 y 33 %, respectivamente.

En Cuba, entre los afios 2007 y 2016 se diagnosticaron un total de 74 pacientes con
retinoblastoma, de los cuales 27 fueron menores de un afio y 39 tenian entre unoy
cuatros afios al momento del diagndstico.('®) Figueroa y otros,® tras estudiar a 53
enfermos con retinoblastoma en el Instituto Nacional de Oncologia y Radiobiologia

(INOR), de Cuba, reportan que el 52,8 % de los casos eran varones. El grupo etario
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de mayor incidencia fue el de uno a tres afos, reportado como el caso de mayor
edad a una adolescente de 11 afios. No coincide con los resultados de esta
investigacion

Resulta relevante el resultado de 0za,? quien reporta en el 36 % de sus pacientes
la existencia de historia familiar del tumor intraocular. En un estudio realizado por
Melgares y otros,?”) reportan que tras evaluar 157 pacientes tratados por
retinoblastoma entre los afios 1970 y 1999, en el INOR, para un total de 216 ojos
afectos, en el 11,5 % de los casos existian antecedentes familiares de esta
neoplasia maligna, lo cual es similar a los resultados de esta investigacion. Sin
embargo, laincidencia de retinoblastoma esporadico es mayor en comparacién con
los casos con historia familiar de la enfermedad en correspondencia con la mayoria
de los estudios. En su investigacion Ridaura y otros,”) tras evaluar 346 casos con
retinoblastoma, informan que en el 6,0 % se evidenci6é antecedente familiar de la
enfermedad, que coincide con esta investigacion

En Cuba el porcentaje de poblacién urbana en el afio 2019, segun el Anuario
Estadistico de Salud(®) era del 77,1 %. Sin embargo, segun lo reportado por Ridaura-
Sanz y otros,(”) el RB es mas frecuente en los nifios provenientes de zonas rurales
de Chiapas que en los de la Ciudad de México. En la literatura consultada no se
obtuvo informacion sobre el comportamiento de los casos con retinoblastoma en
Cuba, respecto al lugar de procedencia, dato que resulta importante para asi
determinar si resulta este un factor asociado en la morbilidad de este tumor
intraocular y para conocer indirectamente la calidad de la cobertura de la
oftalmologia nacional.

Diferentes autores como Del Pino(" notifican que la leucocoria se observo en
el 60,2 % de los casos, seguido del estrabismo en un 20,5 % y la asociacién del
estrabismo con la leucocoria en el 6,8 %. Para Selistre,?? en sus pacientes las
formas clinicas de presentarse el retinoblastoma mas frecuente fueron la
leucocoria en el 73,6 % de los casos y el estrabismo en el 20,7 %. Masoomianen()
en su estudio reporta la leucocoria como primer signo. Fernandez?* plantea que el

motivo de consulta mas habitual fue la leucocoria (49,4 %), seguido del estrabismo
10
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(34,9 %), El 8,4 % consultaba por antecedentes familiares, y el 7,2 % presentaban
alguna alteraciéon como buftalmos, pérdida de vision, ojo rojo doloroso, lo cual
coincide con esta investigacion.

En los pacientes diagnosticados con retinoblastoma que formaron parte de este
estudio predomind el sexo femenino, menores de 12 meses, de procedencia urbana,
y la forma clinica mas frecuente de presentacion es la leucocoria aislada con
presentacion unilateral. Es crucial aumentar la conciencia publica sobre los
pacientes con retinoblastoma, mejorar el acceso a la atencion oftalmoldgica y
promover politicas de salud especificas, es vital para mantener un diagndstico

precoz y oportuno.
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